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L’amyloïdose cardiaque demeure souvent méconnue. Elle est à l’origine d’une insuffisance 
cardiaque réfractaire au traitement et d’arythmies. La difficulté de disposer d’une technique 
diagnostique sûre et non invasive du vivant du patient et la diminution du taux d’autopsies rend 
ce diagnostic difficile à poser.  
 
Ce travail, bien que sans valeur statistique, étudie trois cas sous l’angle écho-cardiographique et 
anatomo-pathologique :  
) il démontre l’utilité de l’échocardiographie en tant qu’outil diagnostique de choix,  
 
 
) corrèle iconographiquement les images échocardiographiques et anatomo-macroscopiques 
et 
) discute de l’intérêt du diagnostic précoce en termes de pronostic et de thérapeutique. 
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L’amyloïdose se caractérise par des dépôts extracellulaires insolubles dans divers organes, 
les rendant hypertrophiés et fermes. Bien qu’il s’agisse de protéines, le terme d’amyloïdose, 
désignant à la base un polysaccharide (amidon), leur est désormais consacré. 
  
Ces dépôts d’amyloïde sont constitués d’une structure fibrillaire variable ainsi que de 
protéines constantes ; c’est la structure fibrillaire qui détermine le type d’amyloïdose : 
¾ La structure fibrillaire β plissée, biréfringente à la lumière polarisée, diffère selon les 
types d’amyloïdose ; c’est elle qui détermine la classification en amyloïdose AL, sénile, 
AA, Aβ-2-M, ou familiale selon le type de protéine circulante précurseur.  
¾ Les protéines amorphes non fibrillaires sont invariables et communes à tous les types 
d’amyloïdose :  
 le composant P, identique à une glycoprotéine appelée SAP (Serum Amyloid P),  qui 
fait de cette substance le véritable marqueur de l’amyloïdose, 
 les protéoglycanes,  
 l’apo E,  
 ainsi qu’un facteur stimulant la formation d’amyloïdose : AEF (amyloid enhancing 
factor). 
 
Les manifestations cliniques diffèrent selon l’organe atteint, mais sont très en retard par 
rapport aux lésions anatomiques1.  
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2. Classification et fréquence des principaux types d’amyloïdose : 
 
La classification des types d’amyloïdose est basée sur la protéine plasmatique qui va former 
ultérieurement les dépôts β plissés de la structure fibrillaire: 
¾ chaînes légères des immunoglobulines monoclonales dans l'amyloïdose primaire 
AL, 
¾ transthyrétine (TTR) dans l’amyloïdose sénile, 
¾ sérum amyloid A protein (SAA), protéine de la phase aiguë de l'inflammation dans 
l'amyloïdose secondaire AA, 
¾ β2 microglobuline dans l'amyloïdose liée à la dialyse, 
¾ transthyrétine mutée (ATTR) dans l'amyloïdose familiale.  
 
La caractérisation des différents types d’amyloïdose se fait par microscopie optique : ces 
dépôts colorés au rouge Congo apparaissent rouges en lumière normale mais deviennent 
biréfringents vert pomme en lumière polarisée. Toutefois l’amyloïdose AA et l’amyloïdose à 
β2-microglobuline perdent leur biréfringence verte lors d’un pré-traitement par le 
permanganate de potassium modifié. Une typisation plus précise se base sur l’immuno-
histochimie où l’on utilise des anticorps sélectifs anti-AA, anti-chaînes légères, anti-
transthyrétine, anti-β2 microglobuline, anti-gelsoline et anti-Aβ2.  
 
2.1 L’AMYLOÏDOSE AL (PRIMAIRE) 
 
Il s’agit d’une accumulation de protéines amorphes (SAP, apoE, protéoglycanes,…) et de 
chaînes légères d’anticorps monoclonaux (surtout λ qui est plus amylogène que κ). C’est 
la plus fréquente des amyloïdoses3, jusqu’à 85 % aux USA4. Elle touche plus 
fréquemment l’homme que la femme avec un âge moyen de 62 ans au moment du 
diagnostic1. Les organes atteints le plus souvent sont le cœur (50 %), les reins (48 %), 
les systèmes nerveux périphérique sensitivo-moteur et autonome (19 %), le canal carpien 
(25 %), la langue (macroglossie : 20 %), le tube digestif, la peau (40 % : purpura, 
ecchymoses palpébrales), les poumons (9-28 %). Le SNC est en revanche épargné. 
Cette pathologie est souvent associée à un myélome multiple5 (15-21 % des cas) puisque 
15 % d’entre eux présentent une amyloïdose6. Plus rarement, elle complique une maladie 
de Waldenström, une maladie des chaînes lourdes, un lymphome ou un MGUS6.  
 
2.2 L’AMYLOÏDOSE AA (SECONDAIRE) 
 
C’est une accumulation de protéines amorphes (SAP, apoE, protéoglycanes,…) et de 
protéine AA (amyloïde A) dont le précurseur sérique est la SAA (anglais : ASA protéine 
sérique amyloïde A), synthétisée par le foie lors d’inflammation. Son taux peut être très 
élevé en cas d’inflammation chronique, d’infection ou de maladie tumorale et peut atteindre 
des valeurs de 1000x en cas d’inflammation aiguë. Il n’y a cependant pas de corrélation 
entre le taux de cette protéine et la survenue d’une amyloïdose6. 
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Avec l’amélioration des traitements antibiotiques, notamment pour la tuberculose, elle est 
devenue plus rare (3 % des amyloïdoses)1. Les organes atteints sont les reins (90 %), le 
foie, la rate, le tube digestif ; l’hépatosplénomégalie, souvent retrouvée, est un facteur de 
mauvais pronostic7. L’atteinte cardiaque est rare et le plus souvent sans conséquence 
au niveau de la fonction cardiaque (absence d’insuffisance cardiaque). Les systèmes 
nerveux central et périphérique sont épargnés. 
L’amyloïdose n’apparaît cliniquement que 10 ans après le début de l’affection causale1, 
associée aux maladies chroniques infectieuses telles l’ostéomyélite, la tuberculose, la lèpre, 
les bronchiectasies, les ulcères de décubitus ou la mucoviscidose. Elle est également 
retrouvée lors de maladies inflammatoires chroniques non infectieuses, notamment la 
polyarthrite rhumatoïde (48-56 %), la maladie de Bechterew (5-8- %), les collagénoses 
(lupus, polymyosite), la colite ulcéreuse, la maladie de Crohn, la sarcoïdose ou la maladie 
de Behçet. 
 
2.3 L’AMYLOÏDOSE FAMILIALE HEREDITAIRE 
 
C’est une maladie génétique à transmission autosomique dominante causée par une 
accumulation de fibrilles constituées d’une protéine mutée dérivée de la transthyrétine 
(ATTR) ; elle est synthétisée par le foie et le plexus choroïde8. A l’heure actuelle, on connaît 
plus de 50 mutations différentes, dont au moins la moitié va être responsable d’une 
amyloïdose cardiaque9. 
Elle ne représente que 4 % des amyloïdoses1 et se retrouve en Europe surtout au 
Portugal. C’est une maladie d’évolution lente, qui ne se manifeste souvent qu’après la 60ème 
année de vie, où elle est déjà systémique lors de sa détection4. L’anamnèse familiale n’est 
pas toujours significative9 puisque la pénétrance est inférieure à 100 %. 
Les organes atteints sont les nerfs (polyneuropathie périphérique, tunnel carpien pouvant 
précéder la maladie systémique de plusieurs mois ou même années7), le tube digestif, le 
cœur, les yeux (vitré). Elle atteint rarement les poumons, les reins et le foie10. 
Des dépôts de transthyrétine non pas mutante mais normale dans le cœur des sujets âgés, 
réalisent l’amyloïdose cardiaque sénile. 
 
2.4 L’AMYLOÏDOSE CARDIAQUE SENILE  
 
Elle est consécutive à une accumulation de protéines amorphes (SAP, apoE, 
protéoglycanes,…) et de TTR (transthyrétine normale)4, 6, 8, 11, 12, 13, 14. 
Le principal organe atteint est le cœur : il existe des dépôts extra-cardiaques dans 
15 % à 90 % des cas14, 15, 16 mais ils sont de faible importance et sans signification 
pathologique apparente ; ces dépôts concernent l’aorte (tiers interne de la média17, avec 
une atteinte aortique retrouvée à l’autopsie chez 100 % des sujets de plus de 80 ans16) et 
les poumons (alvéoles, artérioles) ; le tube digestif, le foie, la rate et les reins11, 18 peuvent 
être atteints mais de manière très modérée.  
Il existe une forme d’amyloïdose cardiaque sénile limitée aux oreillettes16,19 : l’amyloïdose 
auriculaire isolée dont les dépôts dérivent du facteur atrial natriurétique (ANF)11. 
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L’incidence de cette affection augmente avec l’âge mais reste difficile à évaluer. Sa 
découverte est donc généralement fortuite lors d’autopsies, atteignant 78 % des sujets 
de plus de 80 ans16,17 et même plus de 90 % après 90 ans20 ! Elle se trouve sans 
doute à l’origine d’un certain nombre de fibrillations auriculaires (FA) du sujet âgé. La FA 
augmente la sécrétion de facteur atrial natriurétique qui peut s’installer en dépôts 
amyloïdes dans les oreillettes20. Le phénomène est ainsi auto-entretenu. 
 
L’amyloïdose cardiaque primaire AL ou sénile constitue l’une des causes non reconnues 
d’insuffisance cardiaque; toutefois, l’absence de signes ou symptômes spécifiques rend son 
diagnostic difficile du vivant du malade. En effet, la biopsie endomyocardique21, seule à 
même de prouver la réalité de l’affection, nécessite au moins quatre prélèvements pour 
être sensible et est grevée d’une morbidité pouvant atteindre 40 %. 
Un diagnostic de haute probabilité présente un intérêt pronostique et, dans une moindre 
mesure, thérapeutique, contribuant ainsi à une meilleure prise en charge globale du 
patient. Afin de l’établir, il serait souhaitable de disposer d’une technique aisée, répétitive, 
non traumatisante, peu coûteuse et suffisamment sensible. 





Etant donné la rareté et la difficulté du diagnostic ante mortem d’amyloïdose cardiaque de 
façon non invasive, le but du présent travail est triple : 
 
¾ Démontrer par trois observations privilégiées l’utilité de l’échocardiographie dans 
l’établissement de ce diagnostic confirmé par l’autopsie. 
 
¾ Etablir une corrélation iconographique entre les images échocardiographiques et les 
observations anatomo-pathologiques macroscopiques et microscopiques, rarement faite à 
ce jour. 
 
¾ Discuter l’intérêt d’un diagnostic ante mortem d’amyloïdose cardiaque sous l’angle double 
du pronostic et du traitement de l’insuffisance cardiaque qui en résulte. 
 





Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur trois cas, sans valeur statistique. 
Elle s’adresse à trois hommes âgés respectivement de 80, 87 et 93 ans, hospitalisés à l’Hôpital 
des Trois-Chêne (HUG), entre août 2000 et novembre 2003.  
 
Pour chacun des cas ont été réalisés : 
¾ un examen échocardiographique complet par voie transthoracique, comprenant en 
particulier un échocardiogramme bidimensionnel avec les trois incidences habituelles : 
parasternale gauche grand et petit axe, apicale et sous-xyphoïdienne. L’appareil utilisé est 
un échocardiographe Hewlett-Packard Sonos 2000 avec sonde 2,7-3,5 MHz ; 
¾ un examen anatomo-pathologique du cœur avec vues macroscopiques et coupes 
histologiques. Les prélèvements montrant un dépôt amorphe éosinophile sont colorés au 
rouge Congo ; s’ils se révèlent positifs à cette coloration, on examine leur biréfringence vert 
pomme. Les deux premiers cas, contrairement au troisième, ont bénéficié de la préparation 
au permanganate afin d’exclure une amyloïdose AA.  
 
Autant que possible, dans le double souci d’une meilleure corrélation et d’un apport didactique, 
les images échocardiographiques et anatomo-macroscopiques sont présentées dans les mêmes 
incidences et sous le même angle.   
La confidentialité est assurée dès la récolte des données. La suppression de toutes les 
références permettant d’identifier les patients garantit l’anonymisation. L’étude porte 
uniquement sur des cas autopsiés ce qui explique l’absence de demande de consentement. 
 





Cas n° 1 - Monsieur S. 80 ans  
 
 
1.1  HISTOIRE CLINIQUE, EXAMENS PARACLINIQUES, RX THORAX ET ECG  
 
M. S., patient de 80 ans est connu pour un MGUS (chaîne λ monoclonale dans les urines 
avec β2 microglobuline et calcémie normales), un carcinome de la prostate, ainsi qu’une 
polyneuropathie carentielle en B12 symptomatique. Lors de son séjour à l’Hôpital des 
Trois-Chêne pour broncho-pneumonie et hydropneumothorax, il présente des hématomes 
en lunettes spontanés, une hémorragie conjonctivale bilatérale, une décompensation 
cardiaque globale (épanchements pleuraux bilatéraux, OMI, hépatomégalie 12 cm) et une 
polyneuropathie périphérique douloureuse avec impotence fonctionnelle. L’insuffisance 
cardiaque dure anamnestiquement depuis 6 mois.  
Des divers examens paracliniques, on retient : 
 VS = 9 mm/h 
Urée / créat = 5 mm/l / 100 μm/l, 
β2 microglobuline = 2.6 μg/l (norme : 0,75-1,75 μg/l) 
PSA= 22,1μg/l (norme : 0,15-4,05 μg/l).  
 Immuno-électrophorèse des protéines dans le sang : immunoparésie (diminution 
globale de toutes les immunoglobulines) sans paraprotéine.  
 Immuno-électrophorèse des protéines dans les urines : traces d’immuno-
globuline λ en faible quantité. 
 Urines : protéinurie à 0,85 g/l.  
 Ponction Biopsie de moelle : pas de transformation en myélome ou plasmocytome 
(plasmocytes env. 1 %), mais un clone de cellules B monoclonales exprimant la chaîne 
légère λ (début de syndrome lympho-prolifératif). 
 RX thorax : cardiomégalie modérée avec épanchements pleuraux bilatéraux. 
 Biopsie de la graisse sous-cutanée : faite antérieurement à l’Hôpital Cluse-Roseraie 
pour confirmer le diagnostic d’amyloïdose généralisée, positive pour une amyloïdose 
ainsi que la biopsie du nerf sural (pas d'atteinte nerveuse directe mais atteinte des 
vaisseaux para-nerveux par l’amyloïdose). 
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 ECG : rythme sinusal régulier avec 2 ESV isolées, microvoltage, BAV 1er degré et bloc 




Dans le cadre d’un MGUS, le diagnostic D’AMYLOÏDOSE PRIMAIRE GENERALISEE DE TYPE AL 
est posé. L’OGD réalisée pour débuter un traitement de prednisone ne montre pas 
d’ulcère, mais la biopsie révèle une amyloïdose duodénale et gastrique.  
Le patient bénéficie de diurétiques, de dérivés nitrés et de deux cures de melphalan-
prednisone, compliquées d’une pancytopénie, sans amélioration clinique. L'autonomie 
diminue à mesure que progresse la polyneuropathie. L’insuffisance cardiaque s’aggrave, 
motivant la digoxine à faible dose (0,125mg/j avec une fonction rénale satisfaisante et sans 
répercussion rythmique néfaste). Devant une asthénie et une hypotension, une nouvelle 
échocardiographie pratiquée 4 mois après le début de l’hospitalisation, montre un 
épanchement péricardique de 500 cc (hémopéricarde riche en plasmocytes à la ponction 
péricardique). La péjoration de l’état général, les douleurs généralisées sur polyneuropathie 
et l’asthénie du patient justifient un traitement de confort. Il décède 5 mois après son 
arrivée à l’hôpital, soit 11 mois après le début des symptômes d’insuffisance cardiaque. 
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1.2 ECHOCARDIOGRAPHIE 
 
On observe une taille normale et une fonction systolique globale du ventricule gauche 
conservée, une hypertrophie importante du myocarde ventriculaire (Fig. 1) ayant un 
aspect hétérogène avec par endroits des points brillants, les valves mitrale et aortique sont 
épaissies (Fig. 3 et 4) ainsi que les septa inter-auriculaire et inter-ventriculaire (Fig. 1). 
L’oreillette gauche n’est pas dilatée (3,8 cm). Il existe de plus un épanchement 







Figure 1. Echocardiogramme bi-dimensionnel. Incidence apicale des quatre cavités. 




Figure 2. Echocardiogramme bi-dimensionnel. Incidence sous-xyphoïdienne. 





















Figure 3. Echocardiogramme bi-dimensionnel. Incidence parasternale gauche, 
 grand axe. 





Figure 4. Echocardiogramme M-mode. Incidence parasternale gauche,  
 grand axe. 
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1.3 EXAMEN ANATOMO-PATHOLOGIQUE  
 
L’autopsie détecte comme cause de décès une tamponnade hémorragique ; elle confirme 
l’amyloïdose cardiaque avec atteinte multiple des organes ainsi que le cancer de la 
prostate, sans extension métastatique: 
a. Macroscopie : cardiomégalie à 500 g, hypertrophie généralisée. Les valves aortique 
















Figure 5. Macroscopie du ventricule gauche.  
Epaississement des valves aortique (Ao) et mitrale (M).  
Aspect « granité » du myocarde ventriculaire gauche.  
 
b.  Microscopie : atteinte de l’épicarde, du myocarde et du sous-endocarde par des 
dépôts interstitiels diffus, parfois nodulaires (Fig. 6 et 7ab), atteinte également des 
vaisseaux. Pas d’ancien infarctus.  
En dehors du cœur, les dépôts amyloïdes sont systémiques à des degrés variables. 
1) aorte : atteinte sous-intimale discrète mais importante au niveau des vasa 
vasorum ; 
2) poumons : dépôts au niveau des alvéoles, des bronchioles et des vaisseaux ; 
3) tractus digestif : dépôts à plusieurs niveaux : langue, œsophage, ganglion para-
œsophagien, estomac, sigmoïde, rectum, foie, pancréas ; 
4) tractus génito-urinaire : dépôts à plusieurs niveaux : reins, uretères, vessie, 
prostate. Le carcinome de la prostate est confirmé ; 
5) divers : moelle osseuse (pas de myélome), rate, glandes surrénales.  
 
Les dépôts amyloïdes sont interstitiels, généralement diffus, et vasculaires (beaucoup 
de vaisseaux sont envahis). Aucune immunohistochimie n’a été pratiquée mais à la 
coloration rouge Congo permanganate la possibilité d’une amyloïdose AA est éliminée. 
Les caractéristiques histo-pathologiques permettent de conclure à l’existence d’une 
amyloïdose AL primaire. 



















Figure 6. Histologie du myocarde ventriculaire gauche.  

















Figure 7ab. Histologie du myocarde ventriculaire gauche.  
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1.4 RESUME 
 
a. Type d’amyloïdose : il s’agit d’un patient connu pour un MGUS depuis 1 an, qui 
décède de tamponnade hémorragique dans le cadre d’une AMYLOÏDOSE AL PRIMAIRE 
GENERALISEE, 5 mois après que le diagnostic d’amyloïdose cardiaque est posé par 
échocardiographie. 
b. Corrélation échocardiographie - anatomie macroscopique : l’hypertrophie du 
myocarde, son aspect inhomogène tacheté, ainsi que l’épaississement des valves 
aortique et mitrale visible à l’échocardiographie sont confirmés par la macroscopie 










Figure 8 ab. Corrélation échocardiographie-anatomie macroscopique. 
 Epaississement des valves aortique (Ao) et mitrale (M) 
 
c. Les éléments cliniques à retenir sont :  
1) une insuffisance cardiaque d’évolution rapide et réfractaire au traitement ; 
2) un épanchement pleural droit de type exsudat à éosinophiles ; 
3) un épanchement péricardique ; 
4) une fonction systolique ventriculaire gauche conservée ; 
5) une hypotension artérielle ; 
6) un rythme sinusal avec microvoltage et troubles de la conduction atrio-ventriculaire 
et intra-ventriculaire ; 
7) une survie de 11 mois après l’apparition de l’insuffisance cardiaque et de 5 mois 
après l’évocation du diagnostic d’amyloïdose par l’échocardiographie. 
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Cas n° 2 - Monsieur D. 87 ans  
 
 
1.1 HISTOIRE CLINIQUE, EXAMENS PARACLINIQUES, RX THORAX ET ECG 
 
M. D. patient de 87 ans, est admis à l’Hôpital des Trois-Chêne pour chute avec hématomes 
sous Sintrom. Il est porteur depuis 12 ans d’un pacemaker pour une réponse lente à une FA 
permanente et souffre d’une insuffisance rénale chronique depuis 14 ans ainsi que d’une 
insuffisance cardiaque et d’une polyneuropathie périphérique sévère depuis 2 ans. Les 
éléments pathologiques de l’examen clinique sont : des hématomes sur chute, une 
décompensation cardiaque à prédominance gauche (épanchements pleuraux) et une 
hypotension artérielle. 
Des divers examens paracliniques, on retient : 
 VS = non dosée, 
Urée / créat = 18 mm/l / 180 μm/l, 
Digoxinémie d’entrée (thérapie ≥ 2 ans) = 2,19 ηm/l (norme : 1,5 – 2,6 ηm/l) 
 Immuno-électrophorèse des protéines dans le sang : normale, sans paraprotéine.  
 Immuno-électrophorèse des protéines dans les urines : traces d’immunoglobuline κ 
polyclonale. 
 Urines : traces d’albumine.  
 RX thorax : cardiomégalie importante, égalisation de la vascularisation, épanchement 
pleural droit avec émoussement du sinus costo-diaphragmatique gauche. 
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L’intensification du traitement initial (IEC et diurétiques) est limitée par l’hypotension et la 
décompensation cardiaque s’aggrave rapidement : ascite, foie de stase, ponctions itératives 
de l’épanchement pleural droit (transsudat). La digoxine reste prescrite à la dose de 0,125mg 
mais espacée à 5/7j. Aucune arythmie ventriculaire n’est détectée. L’hypotension artérielle 
systolique persiste à environ 90 mmHg durant tout le séjour.  
Devant une insuffisance cardiaque terminale réfractaire au traitement, le patient désire rentrer 
à domicile après 1 mois d’hospitalisation. Il décède 9 jours plus tard, soit 1 mois après le 
diagnostic d’amyloïdose cardiaque suggéré par l’échocardiographie et 2 ans après le début de 




Le ventricule gauche n’est pas dilaté mais il existe une hypertrophie importante du myocarde 
ventriculaire (septum inter-ventriculaire : 2,2 cm, paroi postérieure : 2 cm) (Fig. 9 et 10), qui 
a un aspect granité et brillant, la fonction systolique est sévèrement diminuée (FE= 25 %), 
l’oreillette gauche est modérément dilatée (4,6 cm [N=4 cm] ), les valves mitrale et aortique 
sont épaissies (Fig. 10) ainsi que le septum inter-auriculaire (Fig. 9). Ce tableau évoque une 
amyloïdose cardiaque.  
 
 
 Septum IV Septum IV 
Figure 9. Echocardiogramme bi-dimensionnel. 
A gauche, incidence parasternale gauche.  A droite, incidence apicale des 4 cavités. 
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         SIV
       M
Figure 10. Echocardiogramme M-mode. Incidence parasternale gauche, grand axe. 
Epaississement des valves mitrale (M) et aortique (AO), du septum inter-ventriculaire 
(SIV) et de la paroi postérieure du VG 
 
1.3 EXAMEN ANATOMO-PATHOLOGIQUE 
 
L’autopsie détecte comme cause de décès une insuffisance cardiaque globale terminale; elle 
confirme l’amyloïdose systémique avec atteinte multiple des organes : 
a. Macroscopie : cardiomégalie à 600 g, épaisseur des parois du ventricule gauche = 2 cm, 
épaisseur des parois du ventricule droit = 0,7 cm, oreillettes sévèrement dilatées 
montrant une paroi épaissie et indurée.  
b. Microscopie : infiltration du myocarde (Fig. 11), du sous-endocarde et de l’endocarde 
(amyloïdose sévère de toute la valve mitrale). Atteinte des artères coronaires par 
l’amyloïdose.  
1) vaisseaux : cardiaques, pulmonaires, hépatiques, spléniques, pancréatiques, rénaux, 
linguaux, digestifs et prostatiques. Atteinte des vaisseaux méningés et du plexus 
choroïde ; 
2) poumons : dépôt au niveau des parois alvéolo-capillaires et des vaisseaux ; 
3) tractus digestif (langue, œsophage, estomac, intestin grêle, sigmoïde, foie, 
pancréas) ; 
4) divers : reins, prostate, rate, mais pas la moelle (pas de dépôt ni de plasmocytose).  
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Les dépôts amyloïdes sont viscéraux interstitiels 
diffus et surtout vasculaires puisque nombre de 
vaisseaux (coronaires, artères et veines) sont 
massivement envahis. Aucune immuno-
histochimie n’est pratiquée mais à la coloration 
rouge Congo permanganate, le diagnostic 
d’amyloïdose AA est éliminé. Les pathologistes 
concluent qu’il s’agit, soit d’une amyloïdose 
sénile soit, plus probablement, d’une 
amyloïdose AL primaire étant donné le nombre 
des organes lésés et l’atteinte massive des 
vaisseaux.    
   
Figure 11. Histologie du myocarde 
 ventriculaire gauche. 




a. Type d’amyloïdose : il s’agit d’un patient connu pour une insuffisance cardiaque depuis 
2 ans, qui décède en défaillance ventriculaire gauche terminale dans le cadre d’une 
AMYLOÏDOSE AL PRIMAIRE GENERALISEE, 1 mois après que le diagnostic d’amyloïdose 
cardiaque soit posé par échocardiographie. L’amyloïdose est vraisemblablement de type 
AL plutôt que sénile au vu du nombre des organes lésés et de l’atteinte massive des 
vaisseaux. A noter que notre patient avait des épanchements pleuraux bilatéraux et une 
atteinte amyloïde pulmonaire découverte à l’autopsie ; l’atteinte pulmonaire est souvent 
asymptomatique, mais lorsqu’elle engendre des symptômes, il y a une forte probabilité 
d’amyloïdose cardiaque associée10 ; alors que l’amyloïdose AL pulmonaire ne semble pas 
affecter la survie, la présence d’épanchement pleuraux surajoutée à l’amyloïdose 
cardiaque la raccourcit à 1,8 mois (contre 6 mois s’il y a une atteinte cardiaque sans 
épanchement pleural)22. 
b. Corrélation échocardiographie - anatomie macroscopique : l’hypertrophie 
ventriculaire gauche et la dilatation des oreillettes visibles à l’échocardiographie sont 
confirmées par la macroscopie. La microscopie confirme l’infiltration de la valve mitrale 
vue aux ultrasons. 
c. Les éléments cliniques à retenir sont :  
1) une insuffisance cardiaque d’évolution rapide et réfractaire au traitement ; 
2) des épanchements pleuraux de type transsudat ; 
3) une cardiomégalie avec effondrement de la fonction systolique du ventricule gauche ; 
4) une hypotension artérielle ; 
5) une fibrillation auriculaire ; 
6) une survie de 2 ans après l’apparition de l’insuffisance cardiaque et de 1 mois après 
l’évocation du diagnostic d’amyloïdose par l’échocardiographie. 
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Cas n° 3 - Monsieur B. 93 ans  
 
 
1.1 HISTOIRE CLINIQUE, EXAMENS PARACLINIQUES, RX THORAX ET ECG 
 
M. B. patient de 93 ans est admis à l’Hôpital des Trois-Chêne pour un descellement de 
prothèse de hanche, avec la notion d’une FA paroxystique la veille de l’hospitalisation.  
Outre l’impotence fonctionnelle liée au problème orthopédique, il existe une décompensation 
cardiaque globale de datation difficile, mais en tout cas absente lors de l’hospitalisation 
précédente 1 an auparavant.  
Des divers examens paracliniques, on retient : 
 VS = 10mm, 
 CRP = 42 mg/l, leucocytose, thrombocytose, 
 Ferritine = N, 
 Urée / créat = 7 mm/l / 126 μm/l. 
 Troponine I : augmentée à 1,212 μg/l  (norme<0,090 μg/l)  
 RX thorax : cardiomégalie importante, OAP, épanchements pleuraux bilatéraux. 
 ECG : rythme sinusal régulier avec BAV du 1er degré et troubles de la repolarisation en 
territoire latéral (DI, aVL, V3 à V6), 1 ESV isolée. 
 
Le patient bénéficie de diurétiques et de dérivés nitrés. Quinze jours après son arrivée, la 
décompensation cardiaque globale s’aggrave à cause d’un infarctus (élévation de la Troponine 
I à 1,2 μg/l [N < 0,09 μg/l]) ; en dépit d’un traitement majoré (pas de Digoxine ni d’IEC au vu 
de l’aggravation importante de la fonction rénale), le patient décède 1,5 mois après son 
arrivée à l’hôpital, quelques mois après le début des symptômes d’insuffisance cardiaque. 
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1.2 ECHOCARDIOGRAPHIE 
 
Le ventricule gauche n’est pas dilaté mais ses parois sont épaissies à 1,4 cm [N ≤ 1,1cm] 
(Fig. 13 et 14), la fraction d’éjection est estimée à 20 %, les valves mitrale, tricuspide et 
aortique (Fig. 15) sont épaissies ainsi que les septa inter-auriculaire et inter-ventriculaire qui 







Figure 12. Echocardiogramme bi-dimensionnel. Incidence apicale des 4 cavités. 
Hypertrophie de la paroi antéro-latérale du ventricule gauche (PVG) et du septum inter-











Figure 13. Echocardiogramme bi-dimensionnel Figure 14. Echocardiogramme M-mode. 
Incidence parasternale gauche, grand axe. Incidence parasternale gauche, grand axe. 
Epaississement du septum inter-ventriculaire Epaississement du septum inter-ventriculaire  
(SIV) et de la paroi postérieure du ventricule (SIV) et de la paroi postérieure du ventricule 






Figure 15. Echocardiogramme M-mode. Incidence parasternale 
gauche, grand axe. 
Epaississement de la valve aortique (flèche)  
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1.3 EXAMEN ANATOMO-PATHOLOGIQUE 
 
L’autopsie détecte comme cause de décès un œdème aigu du poumon; elle confirme 
l’infarctus récent postéro-latéral de 3x1 cm.  
 
a. Macroscopie : cardiomégalie à 530 g, hypertrophie du ventricule gauche (épaisseur 























Figure 16.  Macroscopie. Coupe au niveau des deux ventricules. 
Hypertrophie de la paroi antéro-latérale du ventricule gauche (PVG) et du septum inter-
ventriculaire (SIV)  
 
 
b. Microscopie : fibrose cardiaque importante. Atteintes interstitielle et vasculaire diffuses.  
1) poumons : dépôts au sein des petits vaisseaux ; 
2) absence d’atteinte du foie, du pancréas, de la rate et des reins.  
  
Les dépôts amyloïdes sont interstitiels et vasculaires diffus. L’amyloïdose ne semble pas 
infiltrer les coronaires. Aucune immunohistochimie n’a été pratiquée, ni de coloration rouge 
Congo permanganate. Le diagnostic différentiel reste ouvert entre une amyloïdose AL primaire 
et une amyloïdose sénile.  
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1.4 RESUME  
 
a. Type d’amyloïdose : il s’agit d’un patient connu pour insuffisance cardiaque assez 
récente, qui décède d’un infarctus avec un œdème aigu du poumon. Les dépôts 
cardiaques et pulmonaires sans atteinte des autres organes suggèrent une amyloïdose 
sénile ; celle-ci étant plus rarement responsable d’une importante insuffisance cardiaque, 
on peut supposer que l’atteinte cardiaque sévère chez notre patient découlait davantage 
de l’infarctus myocardique que de l’infiltration amyloïde.   
 
b. Corrélation échocardiographie – anatomie macroscopique : l’autopsie confirme 
l’hypertrophie marquée des parois ventriculaires droite et gauche due à l’infiltration 
amyloïde (Fig. 17 ab)  
 
c. Les éléments cliniques à retenir sont :  
1) une insuffisance cardiaque d’évolution rapide et réfractaire au traitement ; 
2) des épanchements pleuraux non ponctionnés ; 
3) un effondrement de la fonction systolique du ventricule gauche ; 
4) l’absence d’hypotension artérielle; 
5) un rythme sinusal avec BAV du 1er degré ; une notion de FA intermittente ; 
6) une survie de quelques mois après l’apparition de l’insuffisance cardiaque et de  






































Figure 17 ab. Corrélation échocardiographie – anatomie macroscopique.  
Hypertrophie de la paroi du ventricule gauche (PVG) et du septum inter-ventriculaire 
(SIV) sur l’échocardiographie (figure 17a) et la macroscopie (figure 17b) 





a difficulté à asseoir de façon aisée et non invasive le diagnostic d’amyloïdose cardiaque 
rend ce dernier souvent méconnu du vivant du patient. Il le restera dans une proportion 
sans doute élevée après le décès car le nombre d’autopsies a considérablement diminué ces 
dernières années. 
L 
Alors qu’en 1930 le taux d’autopsie était proche de 90 %, il n’est actuellement plus que de 2-
16 %. A l’Hôpital des Trois-Chêne, ce taux était de 7 % en 2004 et a sensiblement augmenté 
après la formation des médecins internes et chefs de clinique à la demande d’autopsie23.  
Lorsque l’autopsie est acceptée, les examens anatomo-pathologiques réalisés de routine ne 
permettent pas toujours, en l’absence d’immunohistochimie systématique, de préciser le type 
d’amyloïdose. 
L’évolution rapidement défavorable des patients n° 1 et n° 2, le nombre d’organes atteints, la 
gammapathie, l’atteinte valvulaire15,24 plaident pour une amyloïdose AL primaire, qui 
représente la forme la plus fréquente des amyloïdoses cardiaques. 
L’infiltration amyloïde exclusivement cardiaque et pulmonaire du patient n° 3, l’absence 
d’atteinte valvulaire15,24, suggèrent davantage une amyloïdose sénile, l’insuffisance cardiaque 
sévère et rapidement défavorable s’expliquant par un infarctus postéro-latéral aigu plus que par 
la maladie infiltrative. Cette dernière provoque cependant à elle seule une insuffisance 
cardiaque dans un tiers des cas4,5,25.  
 
 
1. Manifestations cliniques de l’amyloïdose cardiaque  
 
Les manifestations cardiaques de l’amyloïdose s’expliquent par l’infiltration du myocarde par 
les dépôts amyloïdes. Il en résulte :  
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1.1 UNE INSUFFISANCE CARDIAQUE 
 
 Pomerance a reconnu en 1965 une insuffisance cardiaque congestive attribuable à une 
amyloïdose cardiaque sénile chez 5/21 patients atteints d’amyloïdose cardiaque18. Cette 
dernière réalise typiquement un tableau de cardiomyopathie restrictive.  
 
 On peut distinguer 3 stades d’évolution26:  
¾ Stade I : atteinte de la fonction diastolique ventriculaire gauche puis droite, avec tout 
d’abord une altération de la relaxation, suivie dans sa forme plus avancée d’un profil 
restrictif typique (patient n° 1). 
¾ Stade II : atteinte de la fonction systolique, à un stade avancé (patients n° 2 et n° 3). 
¾ Stade III : dilatation cavitaire.  
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L’insuffisance cardiaque est progressive : d’abord diastolique, puis systolique gauche 
puis globale dans 25-65 % des cas, ce qui explique que l’on peut trouver parfois une 
fonction systolique conservée (patient n° 1). Ensuite on assiste à un tableau typique de 
cardiomyopathie restrictive (proche de celui observé lors de péricardite constrictive). 
L’amyloïdose AL représente la forme la plus fréquente des amyloïdoses cardiaques et les 
dépôts sont relativement fréquents au niveau valvulaire, mais sans retentissement 
hémodynamique. 25-34 % des patients atteints d’amyloïdose AL développent une 
insuffisance cardiaque congestive4,5,25.  
Une localisation cardiaque d’amyloïdose AL est grevée d’un très mauvais pronostic puisque 
40 % au moins des décès peuvent lui être imputés, représentant ainsi la 1ère cause de 
mortalité de cette pathologie4,19,21,25. L’évolution de nos 3 patients a été rapide en dépit du 
traitement : les patients n° 1 et n° 2, atteints d’une amyloïdose AL, ont eu une survie 
de respectivement 5 et 2 mois à partir du diagnostic échocardiographique, alors que le 
patient n° 3, qui avait une atteinte plus bénigne de type sénile, est décédé lui aussi 
rapidement en 1 mois, mais des suites d’un infarctus ; l’amyloïdose sénile augmente 
parallèlement à l’âge18,25,27,28. La découverte d’une amyloïdose cardiaque de ce type lors 
d’autopsies est fréquente chez les plus de 80 ans16,29 ; elle est présente dans près de 65 % 
des sujets de plus de 90 ans4,27. Le patient n° 3 avait 93 ans au moment de la découverte 
de l’amyloïdose sénile. Cette pathologie a longtemps été considérée comme aspécifique et 
sans importance clinique16. Cependant, on a pu par la suite l’associer, elle aussi, à une 
insuffisance cardiaque dans 1/3 des cas25. Son évolution est plus lente que dans 
l’amyloïdose AL (survie de 60 mois contre 5,4 mois respectivement)11. De 10 à 14 % des 
décès des plus de 90 ans4,25,27 peuvent lui être imputés, certains28 vont même jusqu’à 
avancer un chiffre de 50 %. Si l’infiltration est massive, ces dépôts sont visibles 
macroscopiquement sous forme de nodules gris-noir. Cependant, l’infiltration n’étant pas 
uniforme, il est possible de méconnaître cette pathologie lors d’un examen de routine14. 
 
1.2 DES TROUBLES DU RYTHME ET DE LA CONDUCTION 
 
Les dépôts de l’amyloïdose AL siègent dans le tissu de conduction et entre les fibres 
myocardiques, provoquant des troubles de la conduction atrio-ventriculaire et intra-
ventriculaire, ce qui était le cas chez nos trois patients; l’amyloïdose sénile est, elle aussi, 
associée à des arythmies18, principalement à la FA4,11. 
 
¾ L’ECG du patient n° 1 montre: un RS, un microvoltage, un BAV du 1er degré et un 
HBAG. 
¾ L’ECG du patient n° 2 montre: une FA. On sait aussi que ce patient avait bénéficié d’un 
PM pour un BAV.  
¾ L’ECG du patient n° 3 montre: un RS et un BAV du 1er degré. FA paroxystique les jours 
précédant l’hospitalisation. 
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Une étude nécropsique de 1978, portant sur 30 sujets atteints d’amylose cardiaque, ne 
montrait pas de corrélation nette entre amylose cardiaque et anomalies 
électrocardiographiques, hormis la plus grande fréquence de BAV du 1er et du 2e degré30. 
Cependant, on sait maintenant, qu’il existe des signes électrocardiographiques souvent 
associés à l’amylose cardiaque sous forme de fibrillation auriculaire dans 20 % des 
cas5,20,31,32 (patients n° 2 et n° 3), de microvoltage dans 50 % et même 80 % des 
cas33 (patient n° 1), d’ondes Q de pseudonécrose (25-50 %) dans le territoire antéro-
septal32 (posant le diagnostic différentiel d’un infarctus silencieux), de bloc atrio-
ventriculaire dans 35 % des cas32 (patients n° 1 et n° 3) et de bloc de branche31 
(patient n° 1). 
L’association de microvoltage et d’ondes Q de pseudonécrose se retrouve dans 1/3 des cas 
d’amyloïdose cardiaque et est donc très évocatrice de ce diagnostic. Dans une étude de 
1993 portant sur 58 autopsies d’amylose cardiaque34, le signe électrocardiographique le 
plus spécifique était le microvoltage (96,6 %) (patient n° 1), alors que la FA (patients 
n° 2 et n° 3) avait une mauvaise sensibilité, mais une bonne spécificité pour l’amylose 
cardiaque (77 %). 
Il est cependant difficile d’imputer avec certitude ces anomalies à l’amyloïdose cardiaque 
car elles sont fréquemment retrouvées dans la population âgée.    
 
1.3 DES EPANCHEMENTS PLEURAUX ET PERICARDIQUES 
 
Les dépôts sont rares au niveau de l’endocarde et du péricarde ; il existe cependant un 
épanchement péricardique dans 58 % à 67 % des cas3, mais la tamponnade est rare32. 
Une péricardite constrictive n’est rapportée qu’exceptionnellement (posant le diagnostic 
différentiel d’une cardiomyopathie restrictive). Notre patient n° 1 présentait, quant à lui, 
un épanchement péricardique à l’échocardiographie, avec un hémopéricarde à l’autopsie. 
Nos trois patients avaient des épanchements pleuraux : pour le patient n° 1 il s’agissait 
d’un exsudat à éosinophiles (attribué à un hydropneumothorax spontané) ; chez le patient 
n° 2, la ponction pleurale a révélé un transsudat. Le patient n° 3 n’a, quant à lui, pas été 
ponctionné.  
 
1.4 UNE HYPOTENSION ARTERIELLE 
 
Une hypotension orthostatique (par mauvais remplissage ventriculaire droit ou par atteinte 
du système nerveux autonome) est fréquente dans l’amyloïdose cardiaque; ce phénomène 
se rencontre dans 10 % des cas environ32 et a été relevé chez nos patients n° 1 et n° 2. 
Bien que non spécifique, ce signe prend toute sa valeur lorsqu’un patient auparavant 
hypertendu devient hypotendu.  
 
1.5 UN ANGOR 
 
Bien que l’amyloïdose cardiaque ne soit pas corrélée avec une athérosclérose coronarienne 
accrue, on constate une plus grande proportion d’infarctus du myocarde par rapport aux 
sujets sans amyloïdose16, probablement parce que l’amyloïdose, sans léser les coronaires, 
obstrue les petits vaisseaux.  
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Si la corrélation entre amyloïdose et maladie coronarienne a été étudiée, le lien avec l’angor 
est peu décrit ; une étude post mortem35 publiée en 2005 révèle que sur 96 patients 
atteints d’amyloïdose cardiaque de type AL, 7 % souffraient d’un angor comme première 
manifestation de cette infiltration cardiaque. 
 
Dans l’amyloïdose AL, on retrouve des dépôts souvent situés au niveau valvulaire et dans 
les artérioles intramurales alors que les gros troncs sont généralement épargnés, réalisant 
une microangiopathie amyloïde.  
Mueller et al.36 ont pratiqué une étude rétrospective portant sur 114 patients vus à la Mayo 
Clinic de 1960 à 1999 avec cardiopathie ischémique et amyloïdose AL prouvée à l’autopsie 
ou à l’histologie lors d’une transplantation cardiaque ; 10 % de ces patients avaient une 
cardiopathie ischémique sur une amyloïdose des petits vaisseaux cardiaques sans 
athérosclérose significative des gros troncs coronariens. Il est à noter que le patient n° 2 
présentait une infiltration amyloïde des coronaires, ce qui semble assez rare. 
 
Dans l’amyloïdose sénile, les dépôts interstitiels siègent dans l’endocarde18, le 
myocarde17, parfois les valves cardiaques et même les artères coronaires13. Le patient 
n° 3 avait une maladie coronarienne des 3 vaisseaux, aucune infiltration amyloïde des gros 
troncs n’étant décrite. 
 
Le type-même d’amyloïdose semble prédire la présence ou non de dépôts vasculaires, donc 
de cardiopathie ischémique : dans une étude de 1984, portant sur 47 autopsies de sujets 
atteints d’amylose cardiaque, 90 % des amyloses AL avaient une atteinte vasculaire, alors 
que seulement 4 % des amyloses séniles en présentaient15. Un travail de 1995 portant sur 
22 cas d’amylose sénile avance des chiffres de 27 % d’infiltration vasculaire36. La 
microangiopathie coronarienne de l’amyloïdose est plus l’apanage de l’amyloïdose AL que 
de l’amyloïdose sénile ; elle peut conduire à des insuffisances cardiaques même lors d’une 
faible infiltration myocardique amyloïde. 
 
Aucun de nos trois patients  ne souffrait d’angor, cependant le patient n° 3 avait une 
élévation de la troponine I ; il est maintenant connu que l’amyloïdose cardiaque fait partie 
du diagnostic différentiel d’élévation des troponines d’origine non ischémique37. En 2002, 
Cantwell et al.38 furent les premiers à publier le cas d’un patient atteint d’un myélome 
multiple qui présentait une élévation de la troponine I sur amyloïdose cardiaque. Un an 
plus tard, Zabernigg et al.39 publiaient 2 cas de myélome multiple révélés par une 
insuffisance cardiaque; ces 2 patients avaient une troponine I très élevée durant plusieurs 
semaines (de 0,6 à 2,4μg/l pour l’un et 0,9 à 11 μg/l pour l’autre, [norme<0,090 μg/l]) 
associée à une amyloïdose cardiaque.  Dispenzieri et al.40 ont montré sur une étude 
rétrospective portant sur 261 amyloïdoses AL que le taux d’augmentation de la troponine 
est inversement proportionnel à la survie, la troponine T semblant un meilleur facteur 
prédictif négatif de survie que la troponine I.  Dans le cas du patient n° 3, l’élévation de 
la troponine I était le plus probablement due à un infarctus récent sur une maladie de 3 
vaisseaux, confirmé à l’autopsie.  
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De l’ensemble des signes et symptômes décrits ci-dessus, aucun n’est finalement spécifique 
d’une amyloïdose cardiaque hormis la brièveté de la survie entre le moment où le 
diagnostic a été suggéré par l’échocardiographie et le décès : 5 mois pour le premier 
patient et 1 mois pour les deux autres. Cela peut s’expliquer par le fait que l’infiltration 
amyloïde doit être importante pour être visible aux ultrasons, obérant ainsi le pronostic.  
 
 
2. Techniques diagnostiques  
 
2.1 RADIOGRAPHIE DU THORAX 
 
La radiographie du thorax est le plus souvent normale, sauf au stade III de la 
cardiomyopathie restrictive où il existe une cardiomégalie en raison de la dilatation cavitaire. 
L’interprétation de la radiographie du thorax reste cependant délicate car une cardiomégalie 
radiologique peut exprimer aussi bien une dilatation qu’une hypertrophie, particulièrement en ce 
qui concerne le ventricule gauche. 
La cardiomégalie était importante chez deux de nos patients (patients n° 2 et n° 3) et 
modérée chez l’un (patient n° 1). Or les trois avaient un ventricule gauche non dilaté mais 
sévèrement hypertrophié. 
 
Une étude réalisée à l’Hôpital des Trois-Chêne en 1993, portant sur 58 cas d’amyloïdose 
cardiaque récoltés en 18 ans et diagnostiqués à l’autopsie34, conclut que l’association d’une VS 
élevée et d’une cardiomégalie radiologique aurait une spécificité de 90 % pour l’amyloïdose 
cardiaque mais ne présenterait aucun attrait en tant que test de dépistage au vu d’une faible 
sensibilité de moins de 70 %. Les patients n° 1 et n° 3 avaient une VS normale et une 




C’est l’examen clé puisqu’il se révèle anormal dans 81 % des amyloïdoses cardiaques25 et qu’il 
est non invasif ; il sert donc d’examen de référence du vivant du patient.  
 
Il est très difficile d’établir la sensibilité et la spécificité de l’échocardiographie dans le diagnostic 
d’amyloïdose cardiaque : la littérature est abondante sur ce sujet mais chaque auteur utilise des 
critères différents, essayant d’identifier « LE CRITERE » échographique le plus sensible ou le 
plus spécifique. A l’heure actuelle, il n’y a pas de consensus qui permette de définir un seul 
critère clairement sensible ou spécifique d’amyloïdose.   
 
Dans la vaste littérature à ce sujet, on observe cependant que le diagnostic d’amyloïdose 
cardiaque est évoqué devant des ventricules hypertrophiés sans HTA ni rétrécissement 
valvulaire aortique, des petites cavités ventriculaires, des oreillettes dilatées et un septum inter-
auriculaire épaissi ; le myocarde diffusément hyperéchogène a un aspect granité et brillant40 
(sensibilité : 87 %, spécificité : 81 %). Cependant selon certains, la sensibilité de cet aspect 
échographique n’est que de 43 %33 ou de 55 %3.  
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Le critère échographique associant l’aspect granité brillant du myocarde avec un 
épaississement du septum inter-auriculaire d’au moins 6 mm, semble avoir une 
spécificité de 100 % pour l’amyloïdose cardiaque41. A l’échographie, nos trois patients 
n° 1, n° 2 et n° 3 avaient à la fois un myocarde granité et brillant et une hypertrophie du 
septum inter-auriculaire, d’où le diagnostic d’amyloïdose cardiaque retenu. Il ne semble pas y 
avoir de corrélation entre le type d’amyloïdose et la présence ou non de myocarde granité3 ; 
cependant, il est clair que cet aspect hyperéchogène à l’échographie correspond bien à des 
nodules à la macroscopie et à des dépôts à l’histologie3.  
 
Dans un travail japonais de 1996, une équipe de pathologistes s’est intéressée aux dépôts 
valvulaires d’amyloïdose24 : sur 17 cas d’amyloïdose systémique (16 AL et 1 AA) avec atteinte 
valvulaire macroscopique, les valves préférentiellement atteintes étaient les valves atrio-
ventriculaires (face atriale) et les dépôts se retrouvaient particulièrement lors d’amyloïdose AL 
de type λ. C’est bien ce qu’on observe chez les patients n° 1 et n° 2 (respectivement 
amyloïdose AL de type λ et amyloïdose AL de type κ), les valves touchées par l’amyloïdose 
étant la mitrale et l’aortique à l’échocardiographie aussi bien qu’à l’examen anatomo-
pathologique. 
 
La fonction systolique demeure longtemps normale et ne s’altère que dans les cas avancés. 
 
2.3 AUTRES TECHNIQUES 
 
a. Scintigraphies 
1) Au pyrophosphate de Technetium 99 m : n’a d’intérêt diagnostique que dans 
l’amyloïdose familiale où elle se révèle pathologique chez la moitié des patients atteints, 
alors même que l’ECG et l’échocardiographie peuvent être normaux25. Elle peut 
rarement montrer une fixation précoce lors d’amyloïdose cardiaque AL et donner une 
idée de l’étendue des organes atteints8. La sensibilité de cet examen n’est toutefois 
que de 23 % pour l’amylose cardiaque33. 
 
2) Au SAP (Serum Amyloid P component) marqué à l’iode 123 : est spécifique de 
l’amyloïdose puisque le composant P est retrouvé de manière ubiquitaire dans tous les 
types d’amyloïdose dont il entre dans la composition à 15 %7. C’est un examen 
quantitatif, dont le degré de captation reflète bien la régression ou la progression de la 
maladie8 (intérêt pronostique). La sensibilité de cette scintigraphie est diversement 
appréciée, de l’ordre de 54 % et il est difficile de tirer des conclusions fiables à partir 
du petit nombre de patients recrutés dans les études42. L’inconvénient majeur de cet 
examen est qu’il est cher, peu courant et que le SAP est obtenu à partir de sérum de 
donneurs. Les problèmes de sang contaminé l’ont rendu interdit en France alors qu’il se 
pratique en Angleterre.  
 
b. Coronarographie, ventriculographie et biopsie endomyocardique 
La coronarographie permet de vérifier l’intégrité des gros troncs coronariens et la mesure 
des pressions intracavitaires peut montrer une égalisation gauche-droite telle qu’on l’observe 
dans la constriction péricardique. La biopsie endomyocardique peut être réalisée dans le 
même temps.  
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Dans une étude de 1988 portant sur 30 patients suspects d’amyloïdose cardiaque primaire 
AL, cet examen se révélait avoir une sensibilité de 100 % lorsque l’échocardiographie 
était typique et qu’il existait une amyloïdose prouvée histologiquement sur un site 
extracardiaque21! Au moins 4 échantillons de biopsie doivent être prélevés, puisqu’avec un 
seul prélèvement 20 % des patients échappent au diagnostic. Cependant, il ne s’agit pas 
d’un geste anodin puisqu’il existe, selon certains21, une morbidité significative jusqu’à 40 %. 
Son intérêt principal réside dans le fait que c’est la seule manière d’identifier le type de 
dépôt responsable de l’amyloïdose, donc d’établir le pronostic et éventuellement de prescrire 
le traitement. 
 
c. Biopsies extracardiaques 
La sensibilité de cet examen diffère selon l’organe biopsié et le type d’amyloïdose 
recherché : reins ou foie (sensibilité : 90 % ), graisse abdominale (sensibilité de 85 % 
à 95 % dans les amyloïdoses AL5,32,43), rectum (sensibilité : 50-80 %, les bons résultats2 
n’étant obtenus que dans les amyloïdoses AL), moelle osseuse (sensibilité : 50-55 %), 
gencives ( sensibilité : 60 %), peau (sensibilité : 50 %). La biopsie des glandes salivaires 
accessoires semble aussi très spécifique des atteintes généralisées. La biopsie de graisse 
abdominale du patient n° 1 s’est révélée positive pour l’amyloïdose, probablement parce 
qu’il s’agissait d’une amyloïdose AL. Les deux autres patients n’ont pas eu de biopsie au vu 
de leur pronostic sombre, principalement lié à leur fraction d’éjection effondrée. 
 
Toutes ces méthodes sont limitées par leur complexité, leurs complications possibles (biopsie 
endomyocardique) ou leur manque de sensibilité dans une amyloïdose autre que AL (biopsies 
extracardiaques). Elles sont non seulement peu sensibles et peu spécifiques mais impliquent 
de plus un certain coût et un transfert de la personne âgée dans un centre spécialisé, ce qui 
peut se révéler parfois inadéquat au vu de l’état général du patient. 
 
L’échocardiographie est un moyen efficace et surtout non invasif permettant de 
diagnostiquer une amyloïdose cardiaque. En dehors de la valeur diagnostique, 
l’échocardiographie a aussi une valeur pronostique. En effet, le degré d’hypertrophie est 
inversement proportionnel à la survie. Une dysfonction systolique associée à une dilatation 
cavitaire indique une survie limitée à 6 mois. 
 
 




L’amyloïdose AL comporte le pire pronostic, avec une survie médiane de 1 à 2 ans7,8. Elle 
passe de 21 mois en cas d’atteinte rénale à 7,7 mois en cas d’atteinte cardiaque8,25 , voire 
même à 4 à 6 mois en cas d’insuffisance cardiaque5,11,19,27,39,40, où la probabilité de survie à 1 
an21 est de 19 % et la survie à 5 ans44 n’est plus que de 1 %. La présence d’épanchement 
pleuraux raccourcit la survie à 1,8 mois22 (contre 6 mois s’il y a une atteinte cardiaque sans 
épanchement pleural), signe probable de la gravité de l’insuffisance cardiaque. Les patients 
n° 1 et n° 2 porteurs tous deux d’épanchements pleuraux, illustrent ces chiffres avec une 
survie de respectivement 5 mois et 1 mois à partir du diagnostic échographique. 
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Le pronostic de l’amyloïdose cardiaque familiale ou sénile, est moins sombre19. La survie 
médiane d’une atteinte cardiaque sénile est de 60 mois11. Le patient n° 3 a eu une survie 
assez courte à partir du diagnostic, mais c’est probablement parce qu’il a eu un infarctus dans 





a. Traitement symptomatique 
Il n’existe pas de thérapeutique spécifique de l’amyloïdose cardiaque, le traitement essentiel 
étant celui de l’insuffisance cardiaque qui en résulte; un certain nombre de médicaments 
sont toutefois contre-indiqués car ils sont captés et fixés par les dépôts (fibrilles) 
amyloïdes : ce sont les digitaliques (risque d’intoxication)18, les anticalciques (parfois 
prescrits en raison de l’insuffisance diastolique ou d’une FA à réponse rapide) et les β-
bloquants (risque de bloc et d’aggravation de l’insuffisance cardiaque)8,25. Le seul traitement 
symptomatique est donc limité au régime désodé, aux IEC, diurétiques et dérivés nitrés. Les 
anticoagulants oraux doivent être considérés au vu des nombreux thrombi intracavitaires 
(26 % des cas d’amylose cardiaque5), même en l’absence de FA. 
 
La DIGOXINE a un effet inotrope positif sur le muscle cardiaque en augmentant la quantité 
de calcium intracellulaire, d’une part en bloquant la pompe Na-K-ATPase (liaison très 
spécifique à la sous-unité α), d’autre part en abaissant le pH intracellulaire.  
Plusieurs articles ont relaté un danger à utiliser la digoxine dans l’amyloïdose cardiaque. 
Bien que les études in vitro laissent suspecter un risque accru d’intoxication à la digoxine, 
celle-ci se liant de façon spécifique aux fibrilles d’amyloïde45, les études in vivo montrent 
plutôt une résistance à la digoxine : chez les patients prenant cette thérapie, 17 % sans 
amyloïdose cardiaque étaient intoxiqués, contre seulement 9 % avec amyloïdose cardiaque2. 
Une hypothèse a été avancée : il est vraisemblable que l’affinité de liaison des dépôts 
amyloïdes pour la digoxine entre en compétition avec les récepteurs Na-K-ATPase, rendant 
la digoxine moins accessible aux cellules musculaires cardiaques.  
Les patients n° 1 et n° 2 ont reçu de la digoxine, sans présenter d’intoxication à ce 
traitement. 
 
De même que la digoxine, les ANTAGONISTES CALCIQUES et les β-BLOQUANTS se lient aux 
fibrilles amyloïdes, qui siègeant dans l’interstice se trouvent proches des cellules 
myocardiques, et par conséquent sont suspects d’aggraver les troubles du rythme et 
l’insuffisance cardiaque7,8,25,26. Cependant, la littérature sur ce sujet n’est pas récente. 
 
La MIDODRINE (Gutron®) peut être utilisée pour l’hypotension orthostatique7. Les patients 
n° 1 et n° 2 ont souffert d’hypotension artérielle durant tout leur séjour hospitalier. 
 
Jusqu’à présent, aucune étude n’a été faite sur l’implantation de pacemaker avec stimulation 
biventriculaire de resynchronisation chez les patients atteints d’amyloïdose cardiaque26. 
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b. Traitement étiologique : 
 
Le traitement étiologique de l’amyloïdose cardiaque est décevant. 
 
Dans l’amyloïdose AL, et par analogie au Myélome Multiple et à la fièvre méditerranéenne, 
l’association Prednisone-Melphalan et la Colchicine, ont été proposées4,8,44. Cependant, la 
principale cause de mortalité dans une amyloïdose primaire étant cardiaque (51 %), on peut 
supposer que si l’administration de Prednisone-Melphalan augmente la survie, c’est parce 
qu’elle en freine la survenue4,44. Le patient n° 1 a bénéficié de 2 cures de chimiothérapie, 
sans effet, et qui ont même dû être interrompues en raison de la progression de l’état 
grabataire. Les patients n° 2 et n° 3 n’ont bénéficié d’aucun traitement spécifique au vu 
de leur rapide dégradation. 
L’efficacité de la Prednisone sur l’amylose est inconnue, et il semblerait même qu’elle 
accélère l’amyloïdose dans les études animales46. 
La colchicine, donnée par analogie à la fièvre méditerranéenne, n’a pas fait preuve 
d’efficacité. 
Ni l’interféron α, ni la vitamine E n’ont pu démontrer de résultats significatifs. 
Les transplantations cardiaques d’amyloïdose systémiques AL se sont, elles aussi, révélées 
décevantes : récidives sur le greffon, rejet de greffe, progression de l’amyloïdose 
extracardiaque8,32.  
La Thalidomide, utilisée dans le myélome multiple, pourrait se révéler encourageante dans 
l’amyloïdose AL. D’autres espoirs sont soulevés par des antagonistes des récepteurs TNF 
(étanercept)7. 
 
Une amyloïdose cardiaque sénile ne doit pas être traitée par des agents alkylants. La 
survie est de 60 mois (versus 5,4 mois dans une amyloïdose cardiaque AL ) 4,11.  
 
L’amyloïdose familiale se traite par transplantation hépatique, parfois associée à une 
transplantation cardiaque lorsque la cardiopathie est sévère8. Cependant, on a constaté que 
même après transplantation hépatique, des dépôts amyloïdes de transthyrétine normale 





) L’amyloïdose cardiaque, quelle que soit son étiologie, est sûrement sous-estimée à l’heure 
actuelle. Ce diagnostic devrait être plus fréquemment suspecté chez la personne âgée 
présentant une constellation évocatrice : insuffisance cardiaque non ischémique et sans 
hypertension, cardiomégalie avec microvoltages électrocardiographiques ; la FA, les 
troubles de la conduction, la polyneuropathie périphérique ou l’atteinte rénale peuvent être 






46,47. L’association d’un tunnel carpien et d’une insuffisance cardiaque peut 
faire évoquer une amyloïdose AL48. 
 
) Bien que sans valeur statistique, notre étude démontre la bonne corrélation existant entre 
les images échocardiographiques et les découvertes anatomo-pathologiques. Encore faut-il 
que pour interpréter correctement les signes échocardiographiques d’une infiltration 
amyloïde du myocarde et de l’endocarde, l’examinateur songe à l’amyloïdose.  
 
) Ce diagnostic est difficile. L’échocardiographie représente la technique la plus 
intéressante : 
8 aisée (mais l’examen est parfois techniquement difficile). 
8 non invasive, répétitive. 
8 sensible et spécifique : le granité du myocarde41 ayant une sensibilité de 87 % et une 
spécificité de 81 %, voire 100 % si l’aspect brillant est associé à l’épaississement du 
septum inter-auriculaire. 
8 valeur pronostique : le délai entre le diagnostic et le décès est court. 
8 précautions thérapeutiques : l’intérêt d’asseoir le diagnostic réside dans le fait de ne pas 
nuire au patient. 
 certaines drogues sont à utiliser avec prudence (sensibilité ou résistance à la 
Digoxine, aux anticalciques) 
 certaines mesures sont à éviter, comme par exemple la mise en place d’un 
pacemaker en cas de bradycardie qui peut paraître dérisoire si on admet une 
survie raccourcie dès la découverte du diagnostic d’amyloïdose cardiaque par 
échocardiographie.  
      
) Ce travail comporte certaines limitations : 
8 Les examens histo-pathologiques n’ont pas toujours été effectués par le même 
examinateur, ce qui donne des résultats parfois incomplets du point de vue du clinicien, 
ou du moins, une reproductibilité moins grande entre les différents cas (tous les organes 
ou structures n’ayant pas toujours été examinés de manière exhaustive, notamment le 
septum inter-auriculaire). 
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8 Les mesures des parois, cavités et épaississement n’ont pas été systématiquement 
pratiquées lors de l’échocardiographie ou de l’examen anatomo-pathologique. 
8 Aucune immunohistochimie n’a été réalisée afin de déterminer le type exact 
d’amyloïdose, car cet examen n’est pas effectué de routine et il n’avait pas été demandé 
au préalable par le clinicien.  
8 Il est parfois difficile de comparer l’échocardiographie et la macroscopie sous le même 
angle. 
8 Les examens biologiques et l’échocardiographie n’ont pas tous été pratiqués de manière 
aussi complète, car il s’agit d’une étude rétrospective et que le confort du patient a été 
mis au premier plan comparé à la satisfaction d’une étude randomisée. 
8 Ne portant que sur trois cas, ce travail n’a aucune valeur statistique. Il se borne à 
souligner que le clinicien doit garder à l’esprit la possibilité d’une amyloïdose devant 
toute insuffisance cardiaque résistant au traitement chez le sujet âgé 
 
Tableau récapitulatif des différents types d’amyloïdose cardiaque : 
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